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MONOGRAPHIE 


Cancers de I'enfant 

Les guerir sans observer, a I'age adulte, 
une surmortalite ou des sequelles 


Chantal Kalifa* 


L es cancers de I’enfant represented 1 % de l’ensemble 
des cancers. Ils se differencient des cancers de l’adulte 
par la localisation, l’histologie, revolution et par le ter- 
rain sur lequel ils surviennent. En France, 1 500 a 2 000 
nouveaux cas sont observes par an, 
dont 40 % environ sont des hemo- 
pathies malignes (parmi lesquelles 
70 % sont des leucemies aigues 
lymphoblastiques, 10 % des leuce- 
mies aigues non lymphoblastiques 
et 20 % des lymphomes malins 
non hodgkiniens). Bien que la 
guerison soit obtenue dans plus de 
trois quarts des cas, le cancer de 
I’enfant est la deuxieme cause de 
mortalite chez les enfants de plus 
de 1 an, apres les accidents. Les 
donnees epidemiologiques dispo- 
nibles montrent une incidence sta- 
ble des tumeurs solides chez l’en- 
fant, l’augmentation observee au cours des annees 1980 
etant directement liee aux progres de l’imagerie, en parti- 
culier cerebrale. 

Les facteurs de risque connus a l’origine des affec- 
tions malignes de I’enfant sont rares. II s’agit avant tout 
de predisposition genetique, de radiation ionisante 
d’origine medicale ou accidentelle, de chimiotherapie 
ou de traitement immunosuppresseur, et peut-etre de 


certains virus. Concernant les facteurs environnemen- 
taux, des etudes epidemiologiques sont en cours. L’exis- 
tence d’un registre national des cancers de I’enfant peut 
permettre de guider ces etudes si une concentration 

anormale de cas est observee. 

DES TUMEURS A 
CROISSANCE TRES RAPIDE 


Les tumeurs dites embryonnaires 
sont caracteristiques des tumeurs 
des jeunes enfants et sont plus fre- 
quemment rencontrees dans le 
rein, le systeme nerveux sympa- 
thique, les tissus mous, le cerveau. 
Les lymphomes hodgkiniens et 
non hodgkiniens ainsi que les sar- 
comes occupent une place impor- 
tante chez I’enfant plus grand. Les 
tumeurs de I’enfant sont rares 
mais comprennent un tres grand nombre de diagnostics 
differents. 

Les tumeurs solides pediatriques sont, en regie gene- 
rale, tres rapidement evolutives, mais elles sont aussi parti- 
culierement vulnerables a la chimio- et a la radiotherapie. 

Ainsi, l’absence de facteurs etiologiques et la rapidite 
d’evolution rendent illusoire toute tentative de depistage 
de ces maladies. 
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Les traitements anticancereux appliques a des organis- 
mes en croissance peuvent avoir des effets deleteres, 
susceptibles d’alterer gravement la qualite de vie des 
patients gueris. Ce sont, par exemple, les troubles de 
croissance des tissus irradies, le risque de cardiomyopa- 
thie des anthracyclines, la sterilite induite par les fortes 
doses d’alkylants, les deficits cognitifs des patients irra- 
dies pour une tumeur cerebrale. En oncologie pedia- 
trique, l’objectif est de guerir les enfants sans observer, a 
l’age adulte, une surmortalite qui pouirait etre due a des 
sequelles tardives, et en leur assurant finsertion sociopro- 
fessionnelle qu’ils peuvent esperer. 

TROIS GROUPES DE CANCERS 
SELON LE PRONOSTIC 


Les progres realises dans le traitement des tumeurs soli- 
des de l’enfant ont ete obtenus grace aux essais therapeu- 
tiques successifs necessairement multicentriques et sou- 
vent internationaux. 

C’est ainsi que la recherche clinique a permis une 
meilleure connaissance des maladies, en particulier des 
facteurs pronostiques identifies au moment du diagnostic 
ou en cours de traitement. Cela peraiet de developper des 
protocoles therapeutiques adaptes en evitant de surtraiter 
des patients de bon pronostic et en traitant suffisamment 
les maladies plus graves. C’est ainsi que l’on peut distin- 
guer schematiquement trois grands groupes de maladies : 

- « les bons cas », representes par des tumeurs dont les 
taux de guerison sont eleves (superieurs a 80 °/o) et dont 
la guerison est obtenue, dans la majorite des cas, sans 
sequelles ; ce sont les lymphomes, les nephroblastomes et 
les neuroblastomes localises ; 

- « les cas intermediaires », pour lesquels des taux de gue- 
rison de 60 ou 70 % sont observes mais au prix de traite- 
ments contraignants et de sequelles a long terme ; il s’agit 
essentiellement des tumeurs de l’appareil locomoteur 
dont le traitement necessite des chimio therapies prolon- 
gees et un traitement local chirurgical et parfois radio- 
therapique, souvent generateurs d’un deficit fonctionnel 
definitif ; 

- « les problemes non resolus », essentiellement represen- 
tes par les tumeurs metastatiques au diagnostic, en parti- 
culier les neuroblastomes et les sarcomes metastatiques, 
et par le groupe des tumeurs cerebrales ; le pronostic des 
neuroblastomes et des sarcomes metastatiques a beneficie 
du developpement des intensifications therapeutiques 
par chimiotherapie a haute dose avec greffe de cellules 
souches peripheriques, mais les echecs sont encore trop 
nombreux ; les campagnes de depistage des neuroblasto- 
mes chez les nourrissons n’ont pas permis de diminuer 
l’incidence des neuroblastomes metastatiques, les 
tumeurs depistees etant de bon pronostic et non pas 
celles qui seront metastatiques chez l’enfant plus grand ; 
les tumeurs cerebrales represented environ le tiers des 


tumeurs solides de l’enfant, elles sont constitutes de 
pathologies d’histologies differentes et encore mal iden- 
tifiees. Nous n’aborderons pas le probleme des tumeurs 
cerebrales dans cette monographic, un article leur ay ant 
deja ete consacre dans un numero recent de La Revue du 
Praticien . * 

Nous avons choisi de suivre ce plan pour aborder la 
situation actuelle des principales tumeurs. A cote de 
l’aspect purement oncologique, le traitement et le suivi 
des enfants doit tenir compte de tous les aspects pedia- 
triques du retentissement des tumeurs et de la prise en 
charge de la douleur que tout enfant cancereux rencontre 
au cours de la maladie, qu’il s’agisse de douleurs inaugu- 
rates, de douleurs iatrogeniques ou d’une evolution ter- 
minate. Des progres ont ete faits pour la reconnaissance 
des douleurs, en particulier chez les jeunes enfants, ainsi 
que pour les traitements antalgiques. Neanmoins, la vigi- 
lance doit etre permanente dans ce domaine. 

LE ROLE DES ASSOCIATIONS DE PARENTS 


L’annonce d’un diagnostic de cancer chez les enfants sou- 
leve de nombreuses questions d’ordre psychologique et 
social. Les enfants et leurs parents reclament l’information 
la plus complete possible sur les maladies et les enjeux 
immediats et a long terme des traitements. Habituelle- 
ment, la brutalite du diagnostic et la mise en route rapide 
du traitement provoquent un desarroi dont les entretiens 
repetes aident a sortir. Le role des psychiatres et psycho- 
logues aupres des enfants et de leur famille est essentiel, 
mais aussi celui des associations de parents, qui, par 
l’experience qu’elles ont acquise, permettent de guider les 
families. Les associations de parents jouent egalement un 
role essentiel aupres des instances dirigeantes pour la 
defense des droits des patients, pour mettre en place un 
accueil individualise a l’ecole, pour l’obtention d’une assu- 
rance personnelle a l’age adulte. . . Elles encouragent et 
soutiennent les travaux de recherche clinique et oeuvrent 
pour faciliter Faeces aux nouveaux medicaments pour 
traiter les maladies des enfants. 

Les progres qui restent a faire pour guerir tous les 
enfants sans sequelles seront certainement les plus diffi- 
ciles. Recemment, une meilleure connaissance de l’histo- 
logie et de la biologie des tumeurs a permis de decouvrir 
des facteurs pronostiques (differents types histologiques 
de nephroblastomes, amplification de l’oncogene N-Myc 
des neuroblastomes p. ex.) qui guident le traitement. La 
biologie conduit a des diagnostics plus precis et plus surs 
lorsqu’il existe, par exemple, une translocation specifique 
d’une tumeur, comme c’est le cas dans la tumeur d’Ewing. 
La meilleure connaissance des mecanismes moleculaires 
permet aussi les recherches factuelles de therapeutiques 
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ciblees qui restent encore du domaine de la recherche en 
oncologie pediatrique. 

Les enfants atteints de cancers et ages de moins de 
18 ans ont une prise en charge pluridisciplinaire dans 
les centres specialises en onco-hematopediatrie par les 
medecins de la Societe frangaise des cancers de 
Fenfant et de l’adolescent (SFCE). La circulaire n° 161 
DHOS/O/2004 a defini deux niveaux complementaires 
d’organisation des soins en oncologie pediatrique. Au 
niveau regional, les agences regionales de l’hospitalisa- 
tion (ARH) identifient un ou plusieurs centres de cance- 
rologie pediatrique en fonction de differents criteres : 


seuil d’activite, continuite des soins, acces a un plateau 
technique, organisation des soins, prise en compte de la 
dimension sociale, familiale et relationnelle de la prise en 
charge, locaux et participation a la recherche clinique. Un 
reseau de cancerologie pediatrique est formalise au 
niveau de chaque region. Par ailleurs, des missions d’ex- 
pertise a caractere national ou interregional sont confiees 
a certains centres. La circulaire precise que les centres de 
cancerologie pediatrique doivent participer a la recher- 
che clinique et epidemiologique, indispensable a la pro- 
gression de la connaissance et a F amelioration du pro- 
nostic des tumeurs de l’enfant. ■ 


Cancers de I'enfant : le repertoire 


RECOMMANDATIONS, SOCIETES, 
ASSOCIATIONS 


www.sfpediatrie.com 

Sur le site de la Societe frangaise de pedia- 
trie cliquez sur « Groupes de speciali- 
ty » et sur « Societe frangaise de lutte 
contre les cancers et leucemies de I'en- 
fant et de I'adolescent » (SFCE). Le site de 
la SFCE publie une page de generality 
sur les differents cancers de I'enfant; le 
reste du site est reserve aux membres. 

www.igr.fr 

L'institut Gustave-Roussy propose aux 
internautes un site tres riche et clair. Sur 
la page d'accueil un onglet « patient » 
donne acces a de nombreux documents. 
Cliquez sur « Les cancers de I'enfant » 
et choisissez... neuroblastomes, nephro- 
blastomes, lymphomes... sans oublier 
la douleur, les soins, les traitements... Ces 
documents sont tres complets mais 
s'adressent tout de meme a des patients 
ou des parents assez savants ! D'ailleurs, 
si vous passez par le menu « medecin » 
ou « etudiant » ou meme « journaliste », 
vous tombez sur les memes documents. 

www.caf.fr 

Sur le site de la Caisse d'allocations fami- 
liales, toutes les informations concer- 
nant I'allocation journaliere de presence 
parentale (toutes les prestations/les 
enfants/allocation journaliere de pre- 
sence parentale) sont en ligne; vous 
pouvez aussi telecharger directement 
le formulaire (formulaires/allocation 
journaliere de presence parentale) 
[Cerfa 12666*01]). 


http://www.ligue-cancer.net/ 

La ligue contre le cancer publie plusieurs 
brochures qui peuvent aider un enfant 
cancereux ou ses parents : Les cancers 

chez I'enfant , Les leuce- 
mies... 

Elies sont telechargea- 
bles au menu « La ligue 
vous informe/les bro- 
chures de la ligue » et peuvent aussi etre 
commandees. 


CONTRE 
LE CANCER 


LA UQU 


www.lnCa.fr 

www.e-cancer.fr 

L'institut national du cancer publie 
130 fiches pratiques des sa page d'accueil. 
Cliquez sur « 130 fiches pratiques » puis 
choisissez « enfants malades : allocations 
et conges pour les parents »: toutes les 
formes d'aides et d'allocations sont alors 
presentees. 

http://unapecle.medicalistes.org/ 

Le site officiel de I'Union nationale des 
associations de parents d'enfants can- 
cereux ou leucemiques (Unapecle) est 
un peu rebarbatif. Le menu « reseau 
des associations » donne acces a une 
carte de France sur laquelle il suffit de 
cliquer pour trouver les coordonnees 
des tres nombreuses associations de 
parents et enfants touches par le can- 
cer (avec parfois des liens vers leurs 
sites Internet), ainsi que celles des mai- 
sons de parents. La case de recherche 
(testee sur les mots « retinoblastome » 
ou « douleur ») ne mene pas a grand- 
chose. En revanche, quelques liens sont 
interessants : Suivi du plan cancer Midi- 
Pyrenees, Isis, Phare avec Julie. 


www.isis-asso.com 

L'association Isis (Aide aux parents et aux 
enfants soignes pour un cancer dans le 
departement de pediatrie de l'institut 
Gustave-Roussy) a un joli site Internet qui 
reserve un espace aux enfants (jeux, liens 
vers des sites pour enfants...) et un espace 
Informations sur lequel les parents trou- 
veront des « fiches sociales » bien uti- 
les (allocations diverses...) [v. p. 1110 fiche 
patient]. Un autre espace est reserve aux 
membres de l'association. 


www.orpha.net 

Orphanet est un serveur d'information 
sur les maladies rares et les medicaments 
orphelins en libre acces pour tous publics. 

Son site com- 
porte bien sur 
des informations sur les cancers de 
I'enfant qui sont des maladies rares. 
Le plus simple est d'utiliser la case de 
recherche, de taper « cancer » et de 
choisir... Orphanet offre des services 
adaptes aux besoins des malades et de 
leur famille, des professionnels de sante 
et des chercheurs, des associations 
et des industries. 


www.annuaire-aas.com 

L'annuaire des associations de sante 
permet, sur son site, une recherche par 
theme (cancer) ou par mot cle (leu- 
cemie, retinoblastome...), puis par 
departement. Vous trouverez alors les 
coordonnees de l'association qui cor- 
respond le mieux a votre recherche 
dans votre propre departement ainsi 
qu'un lien vers son site Internet, le cas 
echeant. 



